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Predcasna puberta

M. Snajderova

Pediatricka klinika, 2. LF UK a FN Motol, Praha

Prezentace je upravena do podoby, kterou Ize uverejnit na internetu pro
vzdélavani studentl Iékarské fakulty. Neni uréena ke kopirovani a Sifeni bez
souhlasu autora.

Z prezentace byly odstraneny fotografie pacientu a podklady,
ke kterym se vztahuji autorska prava.
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Béhem fetalniho zivota aktivita vrcholi ve stfedni gestaci,
potom klesa do porodu (supresni pusobeni placentarnich
hormonu, zvlasté estrogenu).

Pfi narozeni jsou koncentrace gonadotropint nizke.
Kolem 1 tydne véku se reproduk¢ni osa opét aktivuje.
Postnatalni vzestup gonadotropint (minipuberta) vede

k produkci pohlavnich hormont u chlapct i u divek.

Po vrcholu ve véku 1-3 mésice aktivita osy postupné
klesa, je nizka po celé détstvi, az do pocatku dospivani.

Postnatalni sekrece gonadotropini a pohlavnich hormont
u chlapcu (A) a u divek (B).

Koncentrace gonadotropinu narastaji od 1. tydne Zivota, vrcholi
v 1-3 mésicich véku a poté klesaji do 6. mésice.

U chlapcul jsou koncentrace LH vySSi nez u divek;

u divek naopak prevazuje FSH, koncentrace zvySené az do
véku 3—4 let.

Koncentrace testosteronu u chlapcu stoupaji vlivem stimulace
cestou LH s jasnym vrcholem v 1-3 mésicich véku, zatimco
koncentrace estradiolu u divek kolisaji zfejmé v souvislost

I s fazemi rustu a atrofie ovarialnich folikli a nasledné klesaji
ve 2. roce Zivota.

Podle: Kuiri-Hanninen T et al. Horm Res Paediatr 2014; 82: 73—80.




Minipuberta a jeji vyznam

U obou pohlavi vede k prechodné aktivaci gonad.

U chlapcil: koncentrace testosteronu vrcholi ve véku 1-3 mésicu, poté klesa sekrece LH i testosteronu.
Roste penis, zvétSuje se objem varlat, stoupa pocet gamet, Leydigovych i Sertoliho bunék. Zfejmé i vliv na
neurobehavioralni vyvoj (muzsky typ chovani jiz v batolecim véku). Téz jsou mozné pfechodné androgenni
projevy na kuzi — hypertrofie mazovych Zlazek, akné, vzacnéji pubické ochlupeni.

Divky: vyznam neni zcela jasny. VysSi koncentrace FSH neZ u chlapcu. ZvySené hormonalni hladiny déle nez
u chlapcl. Vyzravani ovarialnich folikult, stoupa koncentrace estradiolu, vrchol obvykle 2.—4. mésic

po narozeni. V 1. a 2. roce zivota se muZe objevit velky ovarialni folikl (,ovarialni cysta®). Vliv estradiolu

na vyvoj mlécné Zlazy a délohu. Pfechodné téz stoupa sekrece hormonu z bunék granulézy — inhibinu B a anti-
mullerianského hormonu (AMH).

V prvnich mésicich zivota Ize budouci funkci osy hypotalamus— hypofyza—gonady
spolehlivé posoudit.

Vysoké ,postmenopauzalni“ sérové koncentrace gonadotropint u divek s Turnerovym syndromem a ovarialni
dysgenezi, mohou pfetrvavat az do 4—6 let véku.

Postnatéalni involuce zevniho genitalu u chlapcu s hypogonadotropnim hypogonadismem v obdobi minipuberty,
kdy oCekavame mirné zvétSeni genitalu a objemu varlat.




Puberta: definice

 Puberta je komplexni proces somatickeho a
psychologického vyvoije.

o Zacina v prubéhu fetalniho vyvoje, vrcholi dosazenim
pohlavni zralosti a schopnosti reprodukce (ovulace u
divek a spermatogeneze u chlapcu).

 Podminkou je normalni funkce reprodukcni osy
hypotalamus-hypofyza-gonady.




Adrenarché

Chlapci ——DHEA
——A-dion

Proces zrani kury nadledvin. Stoupa
sekrece prekurzoru adrenalnich
androgenu, obvykle ve véku 5-8 let.
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Upraveno podle Ranke M et al, Diagnostics of endocrine function 2011, Karger, 4th ed.



Gonadarche

« Gonadarché (aktivace gonad) je poCatkem skutecného dospivani (puberty v uzsim slova
smyslu).

e Odbrzdéni pulsatilni sekrece GnRH v hypotalamu je klicové. GnRH stimuluje tvorbu
LH a FSH. Gonadarché je vyvolana interakci hypotalamu, hypofyzy a gonad.

Regulace nastupu puberty je slozita:

« aktivace excitacnich vstupu do neuronové sité GnRH

¥ transsynaptického inhibi¢niho tonusu GABA neuronu

4tvorby norepinefrinu, neuropeptidu Y a glutamatu.

Vliv dalSich centralnich neurotransmitert (oxytocin, endotelin, galanin, pituitarni peptid
aktivujici adenylatcyklazu a melatonin).

o Klicova role pri spusténi gonadarché:

* gen KISS, jeho produkt kisspeptin a gen pro jeho receptor GPR54.

« Vliv dalSich regulacnich proteind: gen MKRNS - inhibi¢ni vliv na tvorbu GnRH a tim
na celou reprodukCni osu. Téz vyznamné periferni signaly.



Neuroendocrine Activity of the
Reproductive Axis Across Life in Humans
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* Vice genl
o Zevni prostredi
« DalSi faktory (stav vyzivy, disruptory ...)

Regulace nastupu puberty

Ojeda S. ESPE-LWPES, Lyon, 2005.




Hormonalni regulace dospivani.
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Na pocatku dochazi k reaktivaci sekrece GnRH z hypotalamickych neuronti. GnRH ma v periferni cirkulaci ultrakratky
poloCas. Pusobi vyhradné v hypotalamo-hypofyzarnim systému. Na pulsy GnRH odpovida hypofyza pulzatilni sekreci
gonadotropind (FSH a LH).

Gonadotropiny proudi periferni krvi k pohlavnim zlazam, tyto aktivuji a stimuluji v nich sekreci pfislusnych pohlavnich
hormonu. Paralelné stoupa sekrece ristového hormonu, ktera dosahuje celozivotniho maxima. Rastovy hormon
stimuluje sekreci IGF-I, a to jak endokrinni (v jatrech, méfitelnou podle koncentrace v periferni krvi), tak parakrinni

a autokrinni (v rastovych zénach dlouhych kosti, nezjistitelnou v periferni krvi). Obé tyto slozky sekrece IGF-I stimuluji
rust dlouhych kosti.

Na pozadi téchto udalosti pokraCuje sekrece adrenalnich androgent v zoné reticularis, ktera zacala ve fazi adrenarche

Lebl J, Al Taji E, Kolouskova S, Prithova S, Snajderové M, Sumnik Z. Détska endokrinologie a diabetologie, Galén, 2016.



Zacatek puberty: prvni somaticke projevy

PfedCasna puberta Opozdéna puberta
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Urychleni ristu : ne Pohlavni vyvoj :ano (B, G, P)

Psychika :ne

Urychleni rastu : ano
Psychika ano
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Kompletni

Predcasna puberta

v Centralni_ (CPP)

Telarché
praecox (TP)

Predéasny vyvoj | |° 9onadotropin
dependentni

e jzosexualni

> Telarché 1
variant (TV)
v Adrenarché praecox (AP) \ 4
Menarché praecox (MP) Pubarché praecox  (PP) Periferni (PPP)

e gonadotropin

Kompletni PP: independentni

prabéh plynuly, undulujici, nebo rdzné tempo progrese | © izosexualni
* heterosexualni




Projevy predcasné puberty

Vyvoj sekundarnich pohlavnich znaku

| !

Divky pfed 8. narozeninami — pred€asna Chlapci pred 9. narozeninami — pred€asna
mezi 8. a 9. narozeninami — hraniéni, casna mezi 9. a 9,5 rokem — hraniéni, casna

Prsy Penis, varlata

Ochlupeni pubické, axilarni Ochlupeni pubické, axilarni

Obvykle i rast, zména psychiky Obvykle i rast, zména psychiky




Sekularni trend v nastupu puberty

Které vSechny faktory ?
Adipozita ?

Zevni prostredi ?
Endokrinni disruptory?



Murnber of girls

1993 1995 1997 19595 2001 2003 200D 2007
Year of referral

Flg. 5. Number of girls per year diagnosed with early normal pu-
berty (ENV), premature adrenarche (PA), premature thelarche
{PT)., and idiopathic CPP (ICPP) according to year of referral
{1993 _2008) in a single tertiary pediatric endocrine center. Repro-
duced with permission [13].

Sorensen K et al. Horm Res Paediatr 2012;77:137-145.



Co je treba posoudit u predcasneé puberty

1. Koho je tfeba vysSetfit?

2. Odlisit centralni PP (CPP) a periferni PP (PPP).

3. Rychlost postupu.

4. Které pohlavni steroidy (androgeny ...estrogeny)?

5. Anamneéza.

6. Somaticky nalez.

7. Dosazené stadium puberty, progrese, trvani puberty.

8. Kostni vék, MR mozku, gynekologické vysSetfeni u divek, UZ...



Cil vysetreni

1. Vék 1. pfiznaku, prubéh, postup (urychleni BA ?!), obtize,
rustové tempo, psychika

2. Mozny zevni zdroj hormonu, celkové onemocnéni a IéCba
3. Odlisit kompletni a inkompletni predCasny pohlavni vyvoj

4. U kompletni pred€asné puberty:

centralni pfedCasna puberta x pred€asna , pseudopuberta”




1.

2.

Podrobna anamnéza
Somatické vysetreni — fyzikalni nalez interni
Uréeni stupné pohlavniho vyvoje (Tannerova stadia) — u chlapcu vzdy orchidometrie
Hodnoceni riustového tempa

Kostni vék (urychleni podle dynamiky puberty)

Zakladni laboratorni vysetreni (FSH, LH, E2, T, PRL, FT4, TSH, DHEAS, A-dion, 17-OHP, IGF-1, kortizol)
Stimulacéni testy (GnRH), ACTH test nékdy (k vylou€eni PPP)

bazalni LH >0,2 - 0,3 mIU/I (ICMA) (nebo 0,6 mIU/lI IFMA) se poklada za diskriminaéni hladinu
pro progredujici CPP.

Zobrazovaci vySetreni UZ: varlata, nadledviny, MR mozku déti mladsi 4 (6) r, chlapci
vzdy, téz pokud rychly prubéh, neurologickeé priznaky, ev. CT

Dalsi upl"esr'lujici vyéetl"eni (gynekologie: UZ a funkéni cytologie poSevni sliznice)
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Okolnosti, Stadium puberty Trvani,
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U ditete s projevy predcasného dospivani

se doporucuje

< Uvodni klinicka a laboratorni kontrola s odstupem 3-4 (6)
mésicu: dynamika rdstu a pohlavniho vyvoje.

** Nejednoznacné vysledky mohou vest k nespravné
Interpretaci, potrebe dalsiho zbyteCného upresnujicino vysetreni
a nékdy téz k neindikované lécbe.

s Pokud jsou projevy predcasné puberty spojené s urychlenim
rustu a kostniho zrani, pomyslime na centralni nebo periferni
predCasnou pubertu a komplexni vysetfeni musi byt provedeno
neodkladné!




Chyby a omyly

Vékova hranice pro urychleni puberty

Primeérenost pohlavniho vyvoje k véku (rodiCe, pediatr)
Celkovy zdravotni stav, pfedchorobi, |éCba
Hodnoceni rustu ve vztahu k véku a pohlavnimu vyvoji

Neprimeéerené vysetrovaci metody (biopsie mlécnée
zlazy...)

Tukové mammy nejsou pred€asna puberta




Inkompletni predcasna puberta

varianta normy
nejedna se o skutecnou predcasnou pubertu,

predcasne pouze nektery izolovany projev pohlavniho vyvoje,

rust neni urychlen, nejsou psychické projevy




Kompletni predéasna puberta Inkompletni predéasna puberta

Urychleny pohlavni vyvoj, urychleni ristu, zmény chovani
a psychiky

izolovany piedéasny vyvoj jen
nékterého znaku pohlavniho vyvoje
bez urychleni rastu a kostni maturace

Telarché praecox
Adrenarché (pubarché) praecox
Menarché praecox

Mechanismus neni znamy, nebo neni
spojeno s plnou aktivaci osy
hypothalamus-hypofyza-gonady

Gonady prepubertalni velikosti

Telarche praecox:
bazalni LH<0,2-0,3 miU/I

Adrenarche praecox:
DHEAS mirné zvySen, odpovida BA,
prepubertalni 17-OHP a T




Kompletni predc¢asna puberta Inkompletni predCasna
puberta

Telarche praecox:
obvykle divka mladsi nez 3 roky,
2. vrchol kolem 7 let

Adrenarché praecox:
obvykly vék 6-7 let

divky: neni pfed€asny vyvoj prsu,
muze byt mirné urychleni
rustu

obé pohlavi: bez projevu virilizace

GnRHa: gonadoliberin  FSH: folikuly stimulujici hormon LH: luteinizaéni hormon
E2: estradiol T: testosteron



*

*

Telarcheé praecox

| u chlapcti - po narozeni (Halbanova reakce).

Divka: obvykle vék <3 roky, do B3 (M3), vétSinou
oboustranne.

Mamily

1. vrchol: v prvnich 2 letech zivota, 2. vichol mezi 6.-8.
rokem.

Hormonalni zdroj endogenni zevni

Pokud poprvé az po 2.-3. roce, trva po dosazeni 4 let
a/nebo kdykoliv vyrazné progreduje, soucasné se urychluje
rist nebo se objevi dalSi projevy puberty, je nutné podrobné
vySetfeni k vylouc€eni kompletni pfedCasné puberty

(muaze byt i pomalu progredujici).

Age (yrs,
0 1 2 3 4 5 6 7 B 8 10 11 12 13 14 15 16 17 18
200 1
GIRLS BODY HEIGHT
190

Premature thelarche




|lzolovana menarché precox
cylélicfé posevni krvaceni bez pritomnosti jakychkoliv jinych projevi
puberty.

Vzacne, Casové ohraniCena zalezitost (jednorazové nebo opakovane)
M1 P1 zdrava divka

V obdobi krvaceni: na Uz se zobrazi endometrium
Pricina ?

Nékdy: ovarialni cysty.

Diferencialni diagnostika poSevniho krvaceni: vyloucCit zneuziti, trauma,

maligni onemocnéni, koagulac¢ni poruchu.

Krvaceni obvykle samo ustoupi.



Pubarche (adrenarche precox)

|Och|upen|’ pubické, axilarni, t€lesny odér, akné, masténi vlasu, rustové tempo |

* Vék (obvykle kolem 7. roku u obou pohlavi)

 BA neni vyznamne urychlen

* Neni virilizace u divek, u chlapcu se nezvétSuje penis
4 DHEAS (pubarché), muze byti 4 A-dion (adrenarche)
o Kortizol, 17-OHP a testosteron v normeé

* Vyloucit jiné stavy (UZ, gynekologie, ACTH test?)
 Observace, nelecime, ,konstitucni urychleni”




Pokud ¢asné nastupujici adrenarché (pubarchéeé)
progreduje, je urychleni rustu a kostni maturace,
je nutno patrat po pricinach.

V takovém pripadé se nejedna o izolovanou adrenarche
(pubarcheé) praecox!

Chlapci: P2 a vice, zvétSeni penisu, maly objem varlat.

Divky: M1, P2 a vice, nékdy téz postnatalni virilizace genitalu
(adrenalni bloky, nadory).



Predcasna puberta kompletni

urychleni pohlavniho vyvoje, rustu, psychické projevy

“ N

Gonadotropin-dependentni Gonadotropin-independentni

Centralni Periferni
(osa hypotalamus-hypofyza-gonady) (neni aktivace reprodukéni osy)



Kompletni pred¢asna puberta

a psychiky

Urychleny pohlavni vyvoj, urychleni ristu, zmény chovani

CPP (centralni
pred¢asna puberta)

PPP (predcasna
pseudopuberta)

Gonadotropin-dependentni

Gonadotropin-independentni

Aktivace osy hypotalamus-
hypofyza-gonady

vzestup sekrece GnRHa
(nasledné TLH TFSHa T E2
nebo T T)

Zvysena tvorba pohlavnich
steroidu

(T E2 nebo T T)
suprese osy hypotalamus-
hypofyza gonady (¥ LH  FSH)

Gonady symetricky zvétSené

Gonady nezvétsSené (détske)
nebo asymetricky zvétSené
vyjimka: testotoxik6za

Zdroj pohlavnich steroidu
hormonU vzdy endogenni
(vajeCniky, varlata)

Zdroj pohlavnich steroidU
endogenni (gonady, nadledviny,
jiny u hCG produkujiciho nadoru)
nebo zdroj hormonU exogenni




Kompletni predc¢asna puberta

CPP
(centralni predé¢asna
puberta)

PPP
(pFfed€éasna pseudopuberta)

Pohlavni vyvoj vzdy
izosexualni

Pohlavni vyvoj
izosexualni (Castéji)
nebo heterosexualni

e idiopaticka

e organicky podminéna

° sekundarni

Prabéh harmonicky

Pribéh disharmonicky

GnRHa: gonadoliberin
E2: estradiol

FSH: folikuly stimulujici hormon LH: luteinizacni hormon
T: testosteron




Etiologie kompletni pred€asné puberty centralni

Idiopaticka Centralni pred€asna puberta

Genetické faktory

Mutace Kiss genu, Kiss peptinu (KISS1) nebo receptoru pro Kisspeptin
(KISS1R)

Mutace genu MKRN3 (vznik deficitu MKRN3)
Aktivacni mutace LH receptoru a dalSi

Organicka pfi€ina

Nadory CNS

hamartom
astrocytom
adenom hypofyzy
gliom

germinom

Jiné léze CNS

vrozeneé vyvojove vady mozku a michy
hydrocefalus

krvaceni do CNS

urazy hlavy

meningoencefalitidy

ozareni hlavy pfi léCbé leukemie

Pfedchozi expozice pohlavnim steroidum (CAH, MAS, zevni zdroj)




m. Recklinghausen: Caste endokrinopatie
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mutace (cca polovina pfipadu ma
familiarni podklad).

30-50% pfipadu NF1 vlivem nové L. - 7%
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manifestace obvykle stfedni détsky vek RS,
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pfiznaky: skvrny barvy bilé kavy a
neurofibromy

Castéjsi vyskyt nadoru v rizne
lokalizaci, vcetn_e intrakranianich nadoru
(astrocytomy, gliomy)

puberta pfedCasna (i nenastupuijici),
tyreopatie, deficit ristového hormonu

gliom optiku s propagaci do hypothalamu,
s rozvojem obstrukcniho hydrocefalu




DIAGNOSTIKA A LECBA

PREDCASNA PUBERTA

Kritéria splnéna ?
(vék, znaky dleTannera, rist)

nelécit ?

GnRH test SONO (divky) Dalsi labor. vysetieni
CPP x PPP
CPP
MR (CT) mozku
]
| | |
ICPP OCPP SCPP
idiopaticka organicky sekundarni
podklad
]
I I I
analoga GnRH lécit analoga GnRH lé¢it analoga GnRH
zakladni zakladni

onemochéni onemocnéni




CENTRALNI PREDCASNA PUBERTA (CPP)

® Predcasna aktivace reprodukcni osy

® + Sekrece pohlavnich steroidui
® Sexualnivyvoj. déloha, prsni zlaza ...
® Akcelerace rustu, progrese kostni maturace,

bez Ié€by nastava ¢asnéjsi ukon€eni rustu a
maly vzrust.




CIL LECBY u CPP

e zastavit predcasne dospivani

e zpomalit progresi kostni maturace
 zlepSit rustovou prognozu

o priblizit vyvoj vrstevnikum



NELECIT

* izolované formy PP: telarche praecox
pubarche praecox

e familiarni €asny nastup puberty, pomala progrese
* hranic¢ni nastup puberty, pomala progrese

» dobra rustova prognéza, mala akcelerace BA



LECIME

e organicka pri¢ina CPP : pokud lIze: zakladni onemocnéni,
puberta obvykle rychle progreduje !!!

e Spatna rustova prognoéza s/bez deficitu STH
e vyrazna akcelerace kostniho veku (BA), mladsi vék

« CAVE: anomalie CNS a nadory CNS (MRI mozku) !!!



Predpoklad uspesne lecby CPP

o Lé&cit jen indikované pripady
« ZahajitléCbu vCas: BA<11lr
o UkonCcCit lecbu vCas: BA 12 —-13r

Po ukonceni lIeéCby nasleduje normalni pohlavni vyvoj
Finalni vyska se blizi dédi€énému rustovému potencialu

BA: kostni vék




Sekundarni CPP

Stavy vedouci k urychleni pohlavniho vyvoje
T T aandrogenni prekursory ... TE2)

=» dlouhodobé neuspokojiva kompenzace

=>» urychleni kostni maturace (BA) pfedCasna
pseudopuberta

+
Pri zlepSeni urovné lécby
! suprese gonadotropinti (negativni zpétné vazba)
+
- Pfi vyznamném urychleni BA » T T LH ® spusténi puberty

« NUTNO zachytit a spravné posoudit!!!

e urychleni rastu

Divky: vyvoj prsu (gonadarché),
déloha, ovaria
Chlapci: 4 objem varlat (gonadarché)

» Léecbou GnRHa Ize priznivé ovlivnit finalni télesnou vysku.
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Periferni predCasna puberta (PPP)

* VIliv pohlavnich steroidu, jejichz tvorba je na jiném
podkladeé, nez po aktivaci osy hypothalamus —
hypofyza — gonady. Isosexualni nebo heterosexualni.

ommm

Exogenni Endogenni
Anabolika Tumory
COC nadledviny
GelsT bb. granulosy

Kosmeticke pripravky Leydig. bunky
nador produkujici
hCG

cysty ovarii
COC: oréalni kontraceptiva

Kongenitalni

Sekundarni CPP

1 l

MAS Sledovat déti
FMPP s PPP
CAH

MAS: McCune Albrightav syndrom
FMPP: familiarni muzska pred¢asna pseudopuberta
CAH: kongenitalni adrenalni hyperplazie



Etiologie predcasné pseudopuberty (gonadotropin-independentni)

Adrenalni
blok adrenalni steroidogeneze s nadprodukci androgenti

nador (s produkci androgent, estrogenu, nebo vzacné androgenu a estrogenti)

Gonadalni

nadory s produkci androgent nebo estrogenu (vajecnik, varle)
McCuneuv-Albrightiv syndrom
familiarni testotoxikoza
ovarialni cysta
Nador s produkci hCG

CH: nadory ze zarodeénych bunék, varle, mozek, plice, jatra, retroperitoneum
D: choriokarcinom ovaria, teratom, stromalni tu, embryonalni tu

Nador s produkci gonadotropinu

CNS, kura nadledvin, pankreas

Jiné

jatrogeni
vystaveni zevnimu zdroji pohlavnich steroid

primarni hypotyredza



Diagnostika

Které steroidy a jejich zdroj (estrogeny, androgeny)?
Dynamika (nadory, cysty...).
Vrozeneé stavy

M C C une 'AI b rl Q h thJ V Svn d rom O 27 b ek 67 mma iyl s
Klasicky: PPP, pigmentace café au lait, kostni fibrozni dysplazie ———— F"

Obvykle pfedCasna puberta mezi 2.-6. rokem. Krvaceni +/-, prsy +/-.

AL e L]
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Familiarni muzska pred€asna pseudopuberta (FMPP) -

Jestotoxikoza“
aktivacni mutace receptoru pro LH — PP jen u chlapcu

od prvnich let Zivota pfedCasna izosexualni pseudopuberta
varlata proti dosazenému stupni virilizace &asto relativné mala 11 T,  FSH a LH

[




MAS (divky, 1 chlapci)

Somaticka aktivujici mutace GNAS (gen kodujici stimulaci Gsa v
intracelularni kaskadeé v endokrinnich bunkach a dalsich tkanich. Mutace v
mozaikové forme, heterogenni klinické spektrum a tize.

Klinicky: izolované fraktury, Cushinguav syndrom, sublinicka hypotyreoza.
Obvykle pfedCasna puberta mezi 2.-6. rokem. Vaginalni krvaceni, vyvoj prsu
(nemusi byt). Krvaceni se muze opakovat, nékdy naopak neni krvaceni, ale
kolisavé zvétSeni prsu. Ovarialni cysty produkuijici E.

Klasicky: 3ada

*» PPP (predCasna pseudopuberta)
** pigmentace café au lait

¢ kostni fibrozni dysplazie




Familiarni muzska predcasna puberta
(familial-male limited pseudoprecocious puberty)

e vzacna AD porucha

« aktivacni mutace receptoru pro LH

e jen chlapci

e od prvnich let zivota predCasna izosexualni pseudopuberta

 varlata proti dosazenému stupni virilizace €asto relativné
mala

e« NT,UFSHaLH



LecCba predcasne pseudopuberty
(gonadotropin-independentni)

 Nadory a cysty (podle primarni priciny)

o Zevni hormonalni zdroj (odstranit)

e VVrozene: oslabit vliv pohlavnich steroidu
(antiandrogen, SERM, inhibitor aromatazy)



	Předčasná puberta
	Tři období aktivity osy hypotalamus–hypofýza gonády
	Minipuberta a její význam
	Puberta: definice
	Adrenarché
	Gonadarché
	Snímek číslo 7
	Snímek číslo 8
	Snímek číslo 9
	Snímek číslo 10
	Projevy předčasné puberty
	Sekulární trend v nástupu puberty
	Snímek číslo 13
	Snímek číslo 14
	Snímek číslo 15
	Snímek číslo 16
	Snímek číslo 17
	Snímek číslo 18
	Chyby a omyly
	varianta normy�� nejedná se o skutečnou předčasnou pubertu,��předčasně pouze některý izolovaný projev pohlavního vývoje,� �růst není urychlen, nejsou psychické projevy��
	Snímek číslo 21
	Snímek číslo 22
	Telarché praecox
	Izolovaná menarché precox
	Pubarche (adrenarche precox)
	Snímek číslo 26
	Předčasná puberta kompletní
	Snímek číslo 28
	Snímek číslo 29
	Snímek číslo 30
	m. Recklinghausen: časté endokrinopatie
	 DIAGNOSTIKA A LÉČBA
	CENTRÁLNÍ PŘEDČASNÁ PUBERTA (CPP) 
	CÍL LÉČBY u CPP 
	NELÉČIT 
	LÉČÍME 
	Předpoklad úspěšné léčby CPP
	Sekundární CPP
	Periferní předčasná puberta (PPP)
	Snímek číslo 40
	Diagnostika
	MAS (dívky, i chlapci)
	Familiární mužská předčasná puberta �(familial-male limited pseudoprecocious puberty) 
	Léčba předčasné pseudopuberty �(gonadotropin-independentní)

